








































L’annonce d’un diagnostic d’une maladie dégénérative chez 
un enfant est une expérience marquante et douloureuse pour 
les parents, expérience qui aura aussi nécessairement des im-
pacts majeurs sur l’adaptation de ces derniers à cette nouvelle 
réalité. De même, pour les professionnels de l’équipe traitante, 
annoncer une maladie dégénérative est une tâche difficile pour 
laquelle ils reçoivent peu de formation. Bien qu’il n’y ait pas 
de « bonnes » façons d’annoncer une telle nouvelle, certaines 
études démontrent que des facteurs sont à considérer afin de  
faciliter ce moment, car la façon dont l’annonce est effectuée 
peut influencer de manière importante la réaction et l’adaptation 
des parents. Nos recherches sur l’annonce des maladies dégéné-
ratives, spécifiquement l’ataxie récessive spastique de Charlevoix-
Saguenay (ARSCS) et la polyneuropathie sensitivomotrice avec 
ou sans agénésie du corps calleux (NSM), deux maladies dégé-
nératives et orphelines1, nous démontrent aussi que ce n’est  
pas seulement le moment de l’annonce qui est crucial pour 
les parents, mais également la façon dont le suivi est réalisé. 
en effet, les maladies neurodégénératives, deuxième cause de 
handicap au monde, ont des impacts majeurs sur la qualité de 
vie de l’enfant et de sa famille, particulièrement sur les parents, 
qui jouent un rôle capital dans leur développement. La collabo-
ration des parents avec l’équipe soignante est donc une condi-
tion gagnante pour l’enfant. Or, pour que cette collaboration  
soit efficace, certains éléments doivent être considérés par les 
professionnels de l’équipe soignante.
1 Isabelle Tremblay / Psychologue
Mme Tremblay est doctorante en psycho logie-neuropsychologie à l’Université du Québec à Chicoutimi (UQAC)  
et elle exerce la psycho logie en santé mentale adulte en CLSC.
2 Laurie Scullion 
Mme Scullion est doctorante en neuropsycho logie clinique. Elle effectue sa recherche sur l’expérience  
des parents dont un enfant est atteint d’ataxie récessive spastique de Charlevoix-Saguenay.
3 Dre Julie Bouchard / Psychologue
La Dre Bouchard est professeure en neuropsychologie clinique à l’UQAC et membre du Groupe  
de recherche interdisciplinaire sur les maladies neuro musculaires (GRIMN). 
4 Dre Jacinthe Dion / Psychologue
La Dre Dion est professeure en psychologie clinique de l’enfance et de l’adolescence à l’UQAC et  
membre du Centre de recherche sur les problèmes conjugaux et les agressions sexuelles (CRIPCAS).
5 Maud­Christine Chouinard / Ph. D.
La Dre Chouinard est professeure à l’UQAC en soins infirmiers et membre du GRIMN.
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_L’ExPÉRIENCE DU PARENT  
VIS-À-VIS	DE	L’ANNONCE
L’annonce d’un diagnostic est souvent vécue par les parents 
comme	«	le	début	d’une	fin	du	monde	».	Bien	que	l’expérience	
de l’annonce du diagnostic soit personnelle à chacun, il est tout 
de même possible de répertorier certains besoins et réactions 
communs chez les parents qui vivent cette situation de même 
que des similitudes et des différences par rapport au sexe des 
parents (voir Tremblay, Bouchard et Dion, 2011, pour plus de 
détails). Les résultats de plusieurs études indiquent que les 
parents sont entre autres submergés par la tristesse, la colère 
et la culpabilité et qu’un processus de deuil prend place dès 
l’annonce du diagnostic. Ce deuil peut aussi être réactivé lors  
de périodes de dégénérescence observées chez l’enfant ou 
lorsque les étapes du développement de l’enfant n’évoluent  
pas	selon	la	«	normalité	».	
_LES	BESOINS	DES	PARENTS	À	L’éGARD	 
DE L’ANNONCE DU DIAGNOSTIC
Au moment de l’annonce du diagnostic, les parents ont d’abord 
besoin de ressentir de la compassion de la part du professionnel 
et de percevoir une bonne attitude chez ce dernier. En effet,  
ils ont besoin d’empathie et d’écoute, et ce, en tout temps à 
partir de l’annonce du diagnostic jusque dans le contexte des 
soins quotidiens.
Lors de l’annonce du diagnostic, plusieurs parents, ébranlés par 
le choc, notent l’impression de devenir sourds aux propos du 
professionnel. Donc, seule une petite partie de l’information 
divulguée à ce moment serait retenue. D’ailleurs, les résultats 
de nos travaux indiquent que les parents ne sont pas tous prêts 
à en apprendre sur la maladie à ce moment et certains préfére-
raient se laisser du temps avant d’obtenir des informations sur la 
maladie afin d’être mieux disposés à écouter les professionnels. 
Concernant leur besoin d’informations, en plus de mention-
ner leur désir de recevoir des informations claires et concises, 
les parents indiquent qu’ils auraient aimé recevoir davantage 
d’informations à propos de la vie au quotidien et du proces-
sus de dégénérescence. Par contre, les parents se montrent 
conscients du peu d’informations disponibles pour ce type de 
maladie (dégénérative et orpheline). Les parents auraient égale-
ment besoin d’informations quant à leur rôle d’aidant naturel 
pour leur enfant et sur la façon d’annoncer cette triste nouvelle  
à leurs proches. Donc, outre le soutien moral, la présence et  
la disponibilité, un des premiers rôles de l’équipe traitante serait 
la guidance parentale. 
En somme, les parents ont plusieurs besoins à l’égard  
de l’annonce du diagnostic d’une maladie dégénérative  
(voir le tableau 1).
_IMPACTS DE L’ANNONCE D’UN DIAGNOSTIC  
ET	BESOINS	À	LONG	TERME
Les parents peuvent être préoccupés par le fait que leur enfant 
ne pourra pas être autonome comme ils le souhaiteraient et 
penser que les rêves et espoirs qu’ils avaient pour leur enfant 
sont brisés. L’image de l’enfant parfait disparaît, pouvant 
ainsi créer une blessure narcissique chez les parents; réduire 
l’écart entre leurs attentes, leurs désirs et la réalité peut alors 
représenter un grand défi. Certains parents vont avoir des 
attentes trop élevées concernant les réussites de l’enfant,  
ce qui peut entraîner déception, frustration, agressivité et un 
sentiment d’échec, alors que d’autres vont vouloir surprotéger 
l’enfant. Les parents vivent donc beaucoup d’émotions, parfois 
contradictoires, mais doivent tout de même veiller à exercer 
leurs différentes tâches dans l’ensemble des sphères de leur  
vie, en plus de celles reliées à la maladie telles que chercher  
de l’information et coordonner les soins de l’enfant. Pour 
la majorité des parents, bien que les besoins de soutien et 
d’informations demeurent au fil des années, certains besoins 
peuvent se modifier ou se greffer à leur nouvelle réalité  
compte tenu de l’évolution de la maladie et des impacts  
qui en découlent. En voici quelques exemples :
•	 Les	parents	notent	souvent	le	besoin	de	compréhension	 
de la part de l’employeur en ce qui concerne la conciliation 
travail-famille, qui est d’autant plus laborieuse. Par exemple,  
les parents doivent s’absenter de leur travail plus que la  
moyenne des employés en raison des nombreux rendez-vous 
que la maladie impose. 
•	 En	raison	de	l’implication	que	demande	la	maladie	de	l’enfant,	
certains parents laissent de côté leur réseau social. Les groupes 
de soutien peuvent être alors très aidants, car ils y trouveront 
des suggestions de la part des autres parents sur les façons  
de	vivre	au	quotidien.	À	l’opposé,	d’autres	parents	pourront	
percevoir trop de désespoir et de négatif dans ces groupes.
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•	 Compte	tenu	de	la	lourdeur	de	la	tâche	pour	le	parent,	 
le besoin de répit ressort également, pour que le couple  
se retrouve ou pour passer des moments entre amis.  
Néanmoins, il ne serait pas toujours simple d’en obtenir.
•	 En	raison	de	la	dégénérescence	physique,	un	soutien	d’ordre	
physique est nécessaire afin d’assurer certains soins et traite-
ments, comme le prêt d’équipements. Les parents auront 
également besoin d’information et d’orientation vers les  
différents services pour les aider à adapter leur domicile. 
•	 En	ce	qui	concerne	la	prise	en	charge	de	l’enfant,	le	parent	 
a aussi besoin de sentir qu’il est un membre actif de l’équipe 
soignante et d’avoir une relation de partenariat avec  
les professionnels.
•	 Dans	le	contexte	des	soins	quotidiens,	le	sentiment	de	solitude,	
le stress inhérent à l’éducation et aux besoins particuliers  
de l’enfant seraient les principales raisons pour lesquelles  
le besoin d’aide psychologique serait indispensable pour  
certains parents. 
De son côté, la fratrie des personnes atteintes partage générale-
ment les mêmes préoccupations que ses parents; ils peuvent  
se sentir isolés et différents des autres familles. Ils peuvent 
éprouver du ressentiment à l’égard de l’enfant malade qui 
monopolise l’attention des parents et qui rend parfois les 
activités familiales difficiles. En raison des diverses limitations 
physiques et cognitives chez l’enfant malade, la gestion des activités 
familiales peut devenir complexe chez certaines familles. Les défis 
rencontrés par la famille peuvent donc mener à une augmentation 
du stress et à un déséquilibre au sein de la dynamique familiale,  
ce qui augmente pour chacun les risques d’avoir des problèmes 
de santé physique ou mentale.
_STRATÉGIES D’ADAPTATION
La façon dont les parents réagissent et s’adaptent à un diagnostic  
difficile dépend de plusieurs facteurs, notamment de leurs attentes, 
de leurs expériences antérieures ainsi que des prédispositions 
individuelles. En effet, vis-à-vis d’une maladie dégénérative 
chez leur enfant, la majorité des parents apprennent à s’adapter 
en prenant la vie au jour le jour, en attendant que les événe-
ments viennent comme ils se présentent et en arrêtant de se 
projeter dans l’avenir. Bien qu’ils vivent avec un souci continuel, 
appréhendant l’avenir de leur enfant et l’évolution de la maladie 
(qui leur fait vivre des deuils continuels), la plupart d’entre eux 
apprennent graduellement à apprécier la qualité de vie de leur 
enfant. Certains se mobilisent et font plusieurs recherches sur 
Internet concernant la maladie. Plusieurs font aussi preuve de 
normalisation afin de permettre à leur enfant d’avoir une vie 
comme celle des autres enfants. Par exemple, dans le cas des 
enfants atteints d’ARSCS ayant des difficultés motrices, certains 
parents n’imposent aucune limite à l’enfant concernant les  
activités sportives et l’encouragent à se relever lorsqu’il tombe. 
La rationalisation et les attitudes réalistes sont également  
présentes à long terme chez plusieurs parents. 
_RECOMMANDATIONS EN CE QUI CONCERNE 
L’ANNONCE ET LE SUIvI
En somme, l’annonce du diagnostic d’une maladie grave est un 
événement crucial orientant la vie actuelle et future des enfants 
et de leurs parents. Certaines règles doivent donc être prises en 
compte lors de l’annonce afin d’en limiter l’impact, puisqu’elle 
peut affecter la relation parent-enfant ainsi que la capacité des 
parents à s’adapter psychologiquement à cette nouvelle réalité. 
Ces règles se basent sur les facteurs facilitants et les besoins 
(tableau 1) des parents démontrés dans les recherches. Étant 
donné les conséquences de la maladie dans la vie de l’enfant 
de même que dans celle des parents sur les plans personnel, 
social et familial, il est aussi important que les professionnels 
prennent en considération l’ensemble de la famille dans le suivi. 
Le tableau 2, tiré de nos études et de nos recensions d’écrits2, 
propose des recommandations aux professionnels de la santé 











































BEsoins dEs pArEnTs à L’égArd dE L’AnnonCE
Empathie, écoute et disponibilité de la part des professionnels
informations sur la maladie et sur le rôle d’aidant naturel
Temps pour assimiler la nouvelle
soutien de la part des professionnels, proches ou autres  
(p. ex. groupe de soutien)











































rECommAndATions poUr EffECTUEr L’AnnonCE
Effectuer l’annonce du diagnostic dès que l’investigation médicale est terminée et que le diagnostic  
est confirmé.
Confier l’annonce du diagnostic au professionnel qui détient l’expertise de la maladie (p. ex. le neurologue) 
ou à celui qui connaît le mieux l’enfant et qui a la plus grande proximité avec la famille.
Avoir une bonne relation avec les parents et développer un partenariat entre le parent  
et l’équipe soignante.
Être dans un environnement calme et propice à l’intimité.
prévoir suffisamment de temps pour répondre aux questions des parents et expliquer les termes utilisés 
afin que les parents comprennent le langage utilisé. 
s’assurer de la présence des deux parents.
prendre en compte l’histoire et le type de personnalité des parents. 
Être empathique, à l’écoute et disponible aux parents.
respecter le besoin de temps des parents. Leur demander s’ils souhaitent en savoir plus ou s’ils préfèrent 
attendre à un autre moment. 
donner des informations claires et concises. ne pas censurer certaines informations dans le but de protéger 
les parents, puisque cela porterait atteinte à la relation de confiance entre ces derniers et les intervenants. 
identifier les forces et les limites de l’enfant tout en décrivant les caractéristiques de sa condition,  
en étant réaliste et non fataliste. 
éviter l’humour lors de l’annonce du diagnostic, puisqu’il peut être mésinterprété, notamment par les 
parents anxieux.
fixer systématiquement une rencontre ultérieure à l’annonce initiale afin de s’assurer que l’information 
pertinente ait été bien assimilée par les parents. 
orienter les parents vers les ressources nécessaires (aide psychologique, groupe de soutien, etc.).
offrir du soutien pour l’ensemble de la famille. si nécessaire, fixer une rencontre avec les autres membres 
de la famille. 
Effectuer une prise en charge rapide pour le suivi. 
fournir au professionnel de la formation ou de la supervision psychologique pour l’aider à annoncer  
une telle nouvelle et à tolérer la souffrance des parents. 
_Notes
1 Une maladie orpheline est une maladie dite rare, c’est-à-dire que sa prévalence 
est de moins d’une personne sur 2000. La plupart de ces maladies sont  
chroniques et dégénératives.
2 Au Québec, les professionnels peuvent aussi se référer au programme 
d’intervention interdisciplinaire et familiale PRIFAM. Il s’agit d’un programme 
d’intervention précoce d’approche systémique qui permet de répondre, d’une 
part, aux besoins des parents pendant et après l’annonce d’un diagnostic et 
d’aider, d’autre part, les professionnels (infirmières pratiquant en périnatalité)  
à soutenir les familles.
3 Toutes les informations figurant dans cet article sont tirées des documents  
cités dans la bibliographie ou de nos recherches en cours.
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